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4.2.1 Introdução: A epidermólise bolhosa (EB), é uma doença genética rara, 
complexa onde ocorrem bolhas na pele e nas mucosas do corpo. A 
gravidade clínica, assim como o comprometimento do estado 
nutricional das pessoas com a doença, depende tipo/classificação, áreas 
afetadas e repercussões locais ou sistêmicas. Objetivo: Avaliar a 
gravidade clínica e o estado nutricional de pessoas com EB assistidas 
no Hospital Universitário de Brasília. Metodologia: Aplicou-se o 
instrumento “The Birmingham Epidermolysis Bullosa Severity (BEBS) 
que, entre outros itens, avalia subjetivamente o comprometimento 
nutricional. Para analisar esse item de forma mais objetiva foi proposta 
uma discriminação de pontuação do item a partir da estimativa do 
Índice de Massa Corporal – IMC, em função da faixa etária. A 
aplicação do formulário e a coleta de dados antropométricos foram 
realizadas em dois momentos, T0 e T1, com um intervalo de, 
aproximadamente, um ano, com posterior análise descritiva dos dados. 
Resultados: Foram avaliadas 10 pessoas, sendo um masculino, com 
idade variando entre 1 e 35 anos e com o tipo EB distrófica recessiva 
presente em nove delas. Sete apresentaram IMC abaixo de eutrofia, 
tanto em T0 quanto em T1. A pontuação da gravidade variou entre 1 a 
54,5 pontos. Pessoas com IMC semelhantes apresentam resultados de 
gravidade da doença diferenciados. Verificou-se a existência de uma 
relação diretamente proporcional entre aumento da pontuação da 
gravidade com o agravo do comprometimento nutricional segundo as 
classificações de IMC. Conclusão: O instrumento foi útil na aferição 
da gravidade clínica e o índice de massa corporal se caracterizou como 
uma estratégia passível de ser utilizada como critério objetivo de 
pontuação e classificação do item “comprometimento nutricional” 
proposto no documento original.  
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1. APRESENTAÇÃO  
 
O presente estudo foi desenvolvido no âmbito acadêmico da Universidade de Brasília 
(UnB), no contexto da área de Nutrição Clínica do Departamento de Nutrição, juntamente com 
o serviço ambulatorial de nutrição prestado a indivíduos com Epidermólise Bolhosa (EB) no 
Hospital Universitário de Brasília (HUB). O HUB presta esse serviço há cerca de 20 anos e 
configura-se como referência no atendimento multiprofissional em EB na região. Este trabalho 
representa um recorte de um projeto de pesquisa mais abrangente intitulado “Qualidade de 
vida, perfil nutricional e escore de gravidade clínica em pessoas com Epidermólise Bolhosa” , 





De forma geral, a EB caracteriza-se por ser uma doença genética rara com uma população 
bem limitada. É uma doença de grande complexidade, que pode ser classificada em uma ampla 
variedade de tipos e subtipos e que, a depender do tipo, pode afetar o estado nutricional com 
maior ou menor intensidade. Seu acometimento é principalmente cutâneo e nas mucosas do 
corpo podendo apresentar diferentes manifestações e níveis de gravidade.  Nesse contexto, 
avaliar a gravidade clínica das pessoas com EB auxilia no direcionamento das condutas 
terapêuticas gerais e, particularmente, nutricionais (FINE et al., 2018). 
Esta produção apresenta um referencial teórico que explora conceitos relacionados à EB e 
sua gravidade clínica. Buscou-se relacionar, também, as repercussões da doença com a área de 
nutrição clínica e suas perspectivas e, ainda, evidenciou-se a fundamentação teórica da 
ferramenta de avaliação da gravidade clínica da doença, utilizada. Sequencialmente, são 
apresentados os objetivos e metodologia aplicados, os resultados, discussão e conclusão. 







3. REFERENCIAL TEÓRICO 
 
 
3.1. EPIDERMÓLISE BOLHOSA 
 
 
A EB é uma doença rara de natureza genética e hereditária, definida como uma dermatose, 
caracterizada pela manifestação de bolhas em regiões cutâneo-mucosas do corpo e pela 
fragilidade crônica do epitélio, que favorece a formação de lesões e bolhas ao mínimo trauma 
ou fricção. Em 1886 o termo “Epidermólise Bolhosa” foi utilizado pela primeira vez 
formalmente, dando origem ao que hoje é a definição da doença (BIRCHER, 1993; FINE et al., 
2008; ZIDÓRIO et al., 2015). 
A nível fisiopatológico, essa doença está associada à baixa ou inadequada adesão dos 
constituintes do epitélio e das mucosas de todo o organismo. Essa deficiência no processo de 
adesão está relacionada a mutações gênicas, que ao alterarem as proteínas, comprometem a 
integridade das células basais da epiderme, as tornando mais frágeis, e assim, quando se 
rompem por algum estímulo de trauma ou fricção, são preenchidas por fluido extracelular, o 
que ocasiona as bolhas, principal característica da EB. Associa-se a etiologia da Epidermólise 
Bolhosa, principalmente, à alteração e degeneração constante de proteínas, mas também a 
alterações na função do ácido hialurônico no organismo e à deficiência lipídica, além de 
considerar ainda o metabolismo mucopolissacarídeo (ANGELO et al., 2012; ASSIS et al., 
2016; WAHAB, et al., 2016).    
 As primeiras manifestações da EB podem surgir em qualquer fase da vida, mas são 
mais comuns na primeira infância. Essa doença acomete indivíduos de todas as raças e sexos, 
e não apresenta prevalência em uma população ou ambiente geográfico específico. Por se 
tratar de uma doença extremamente rara, não se sabe a sua prevalência com exatidão na 
população mundial. Entretanto, estima-se que a EB do tipo simples acomete, 
aproximadamente, 17.000 indivíduos nascidos vivos,  e que há, atualmente, 50.000 casos de 
EB ao redor do mundo. Sobre a forma distrófica da doença, a mais grave, há uma estimativa 
de acometimento de 1 indivíduo entre 20.000 a 130.000. (MOSS et al., 2009 ; ANGELO et 
al., 2010; HAS et al., 2014). 
  




Existem até então, quatro principais tipos de EB e dentro de cada um deles, há vários 
subtipos. Os tipos e subtipos podem ser distinguidos pela camada da pele que as lesões atingem 
e de outros sintomas e manifestações e da doença. São os principais tipos, a EB Simples (EBS), 
a Juncional (EBJ), a Distrófica (EBD) e a Síndrome de Kindler. A gravidade das manifestações 
dentro de cada subtipo da doença pode ser bem diferente, por exemplo, alguns subtipos 
apresentam apenas bolhas ocasionalmente sem deixar cicatrizes, já outros subtipos podem levar 
o indivíduo à letalidade. Além disso, cada tipo e subtipo apresentam características fenotípicas 
específicas (FINE et al., 2008; HAS et al., 2014). 
A EBS é o tipo mais comum da doença, representa 92% de 50 casos em 1.000.000 de 
nascidos vivos na América. Também é o tipo que apresenta manifestações mais amenas. Nessa 
classificação de EB, as manifestações mais comuns são bolhas que não deixam cicatrizes, 
porém traumas mais significativos podem causar cicatrizes leves, mílias e distrofia nas unhas. 
As lesões são, em sua maioria, causadas pela acentuada deterioração das células basais da 
epiderme, por mutação gênica, que causa alterações na queratina, proteína abundante nos 
tecidos da pele. A maioria dos casos de EBS são de herança autossômica dominante por isso 
tem uma maior prevalência na população (BRANCO, et al., 2010; ANGELO et al., 2012; HAS 
et al., 2014).  
A EBJ é a forma mais rara da doença, pois seu modo de transmissão hereditária é 
autossômico recessivo. Sua forma de manifestação é intensa e por causa disso pode levar o 
indivíduo a óbito logo nos primeiros anos de vida. A manifestação das bolhas e as lesões por 
trauma, nesse tipo de EB, podem ocorrer de forma generalizada. Nesse caso, a clivagem se dá 
ao longo da lâmina lúcida, na zona de membrana basal (ZMB), afetando as proteínas colágeno 
XVII, integrina α6β4 e laminina-332 (HAS et al., 2014; ASSIS et al., 2016).   
O outro tipo de EB é a distrófica, que pode apresentar herança genética tanto dominante 
quanto recessiva. No caso da EBD recessiva, muitas vezes o indivíduo não consegue atingir à 
vida adulta, pois se trata da manifestação mais grave da doença, onde a clivagem observada é 
dermo epidérmica, atingindo a lâmina densa, com falhas estruturais no colágeno VII e também 
no processo de liberação do colágeno sintetizado. Esse cenário celular expressa manifestações 
como retardo no crescimento; bolhas e lesões mais profundas; sinéquias em mãos e pés, 
podendo anular a funcionalidade desses membros; casos de estenose, que podem comprometer 
a absorção de nutrientes e provocar anemia; alopecia e cicatrizes em couro cabeludo; dentes 
displásicos, comprometendo gravemente a saúde bucal e até mesmo interferindo na ingestão 
alimentar do indivíduo; constipação; acometimento das córneas e região externa próxima a 
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elas; entre outros. Essa forma da doença afeta muito a qualidade de vida dos indivíduos 
(BARBOSA et al., 2005; ANGELO et al., 2012; HAS et al., 2014). 
Ainda se tratando da EBD, existe sua forma dominante, que a clivagem se dá abaixo da 
lâmina densa da ZMB. Geralmente nesse caso, as manifestações incluem alteração do estado 
geral do indivíduo, bolhas e lesões em todo o corpo, acometimento da mucosa oral e alterações 
dentárias leves, acometimento da mucosa esofágica também, unhas distróficas ou ausentes e 
ainda comprometimento das córneas e regiões próximas. Na EBD, tanto recessiva quando 
dominante, as manifestações podem surgir logo no ato do nascimento, devido ao trauma 
produzido pelo parto, ou durante a aleitamento materno, devido ao trauma gerado na 
amamentação (BARBOSA et al., 2005; ANGELO et al., 2012).  
O último dos principais tipos de EB, é a Síndrome de Kindler, que apresenta um modo de 
transmissão hereditária autossômico recessivo, onde ocorre uma clivagem mista, entre a lâmina 
lúcida e densa da derme. As proteínas envolvidas no processo descrito são a Kindlin I e o 
colágeno VII. Nesse caso, evidencia-se a atrofia da pele, que pode ser generalizada, bem como 
a presença de bolhas, que também podem ser generalizadas e desde o nascimento. Esse tipo de 
EB é caracterizado pela fotosensibilidade, que é mais grave nos primeiros anos de vida, mas se 
torna mais leve ao evoluir da idade. A maioria das mucosas do corpo são gravemente afetadas 
nesse tipo de EB, como a mucosa oral, a ocular, a esofágica, a anal, a intestinal e a urogenital 




3.3. MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS DA EB 
 
 
 O envolvimento da pele, com bolhas e lesões, é a manifestação mais característica da 
EB. Sua gravidade se dá pelo nível de acometimento das camadas da derme, ou seja, quanto 
mais profundas as bolhas, mais graves elas são e também mais difíceis de serem tratadas. 
Dentre as outras formas mais comuns de outros agravos cutâneos estão: atrofia da pele, 
cicatrizes atróficas, infecções, mílias, alopecia, deformidades nos pés e nas mãos, 
pseudosindactilia, distrofia ungueal, deformidade facial e hiperpigmentação. Considera-se 
ainda, o câncer de pele como possível manifestação da doença ou como consequência dela, 
observado em sua maioria em pacientes com EBD recessiva. (FINE et al., 2010; ANGELO et 
al., 2012; SILVA et al., 2014).  
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 Uma outra consequência muito comum da EB, associada à pele, são as contraturas, 
esse processo ocorre principalmente nas mãos, nos movimentos de flexão dos dedos e de 
adução do polegar. Como sinais primários que precedem as contraturas observa-se a perda da 
elasticidade palmar e a pseudosindactilia, porém sem o atingimento das articulações. Com a 
progressão da doença com as contraturas, em geral, as deformidades acabam atingindo as 
articulações e por consequência gera a perda da funcionalidade das mãos, podendo muitas 
vezes ocorrer sua amputação (ANGELO et al., 2012).  
 Todos os órgãos com envolvimento epitelial também podem ser agredidos pela EB 
com bolhas e ulcerações, como as mucosas do trato gastrointestinal e trato geniturinário, bem 
como as vias aéreas superiores e os olhos, podendo gerar complicações sérias nesses sistemas. 
Um exemplo é a estenose esofágica, complicação considerada mais grave no trato 
gastrointestinal, mas também pode-se considerar outras complicações como a insuficiência 
renal crônica, o comprometimento da visão, a anquiloglossia, infecções bacterianas graves, 
atrofia de estruturas, entre outras. Ainda, existem doenças ou estados gerados pela 
permanência dessas manifestações, como a anemia e a desnutrição. Essas manifestações mais 
graves acontecem, normalmente, na EBD recessiva e algumas delas são representativas nos 
casos de morte em EB (BARBOSA et al., 2005; ANGELO et al., 2012).  
 Vale destacar ainda, como já citado, a anemia e a desnutrição, que podem ser 
consequências da EB, são complicações que aumentam as necessidades nutricionais e podem 
comprometer o estado nutricional do indivíduo e são, em sua maioria, ocasionadas pelas 
manifestações relacionadas ao trato gastrointestinal, como odinofagia, atrofia dos tubos 
digestivos, ulcerações e bolhas na boca e em todo o trato, distrofia ou cáries dentárias, entre 
outros, que impedem uma boa ingestão de alimentos e absorção de nutrientes. Além dos 
sintomas mencionados, a perda crônica de sangue por conta das lesões também é um fator que 
propicia o quadro de anemia. Uma vez que a EB favorece a desnutrição e a anemia, estas 
devem ser investigadas desde o surgimento dos primeiros sintomas (BARBOSA et al., 2005; 
ANGELO et al., 2012; BRANCO et al., 2012).      
 Conhecer as manifestações clínicas de cada pessoa com EB é de essencial importância 
para elaborar uma intervenção e fornecer um tratamento adequado, de acordo com as 







3.4. NUTRIÇÃO E EB 
 
 A nutrição é então uma das áreas envolvidas no tratamento da EB, e pode contribuir de 
diversas maneiras para os resultados do tratamento. Tendo em vista que a anemia e a 
desnutrição estão entre as possíveis consequências da EB, bem como o retardo do 
crescimento, é possível propor intervenções nutricionais adequadas a essas manifestações. 
Ademais, existem muitos outros fatores que requerem uma intervenção nutricional, como a 
disfagia e a dificuldade de mastigação que podem exigir uma mudança de consistência da 
dieta. A nutrição ainda pode influenciar o trato gastrointestinal, em situações como a 
constipação, sintoma muito recorrente em EB. (BRANCO et al., 2010; ZIDÓRIO et al., 
2015). 
 A anemia é um quadro muito observado em EB, principalmente na EBD recessiva e na 
EBJ. Porém, não existe na literatura uma conduta descrita como eficaz para o seu tratamento 
em EB. O nutricionista pode incentivar o aumento da ingestão de ferro em casos de anemia, 
como estratégia auxiliar de intervenção (BRANCO et al., 2010; ZIDÓRIO et al., 2015; 
ASSIS et al., 2016). 
 Os quadros de desnutrição são observados com mais frequência em EBD recessiva e 
em EBJ. São provocados pela associação de manifestações clínicas da doença, como a baixa 
ingestão alimentar, as perdas recorrentes de nutrientes através das bolhas e lesões, a alta 
necessidade de proteínas e nutrientes em geral e a baixa absorção (BRANCO et al., 2010; 
ZIDÓRIO et al., 2015; ASSIS et al., 2016).  
 Como já foi mencionado, os indivíduos com EB tem a necessidade proteica 
aumentada, semelhante aos pacientes com queimaduras, pois o corpo prioriza a recuperação e 
cicatrização das lesões e a superação das perdas. Logo a oferta de uma dieta hiperprotéica e 
hipercalórica é uma medida imprescindível a ser tomada pelo nutricionista, afim, 
principalmente, de melhorar a função imunológica e garantir o aporte de nutrientes necessário 
ao indivíduo. Na intenção de melhorar a imunidade, alguns nutricionistas consideram a 
prescrição da glutamina e da arginina, proteínas importantes na resposta imunológica 
(BRANCO et al., 2010). 
 Havendo a manifestação de constipação intestinal, cabe ao nutricionista prescrever 
uma dieta rica em fibras e líquidos, para auxiliar na formação de fezes macias para que o bolo 
fecal não gere traumas dentro dos tubos intestinais e consequentemente lesões e bolhas. 
Quando esse quadro não é evitado o paciente passar por extremas situações de desconforto e 
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dor, por isso, a medida de prevenção desse quadro deve ser iniciada o quanto antes 
(BRANCO et al., 2010; FINE et al., 2009). 
 Entre as demandas apresentadas, existem outras que podem exigir uma intervenção 
nutricional. Portanto, nota-se a importância da atuação do profissional de nutrição, que deve 
estar sempre bem preparado na assistência da EB (ZIDÓRIO et al., 2015).  
      
 
 3.5. GRAVIDADE CLÍNICA 
  
 Apesar de começar a ser mais recentemente explorada, a avaliação da gravidade 
clínica de indivíduos com EB é um fator importante no âmbito clínico, pois permite a 
individualização dos casos. É particularmente relevante no momento do atendimento, pois 
permite ao profissional assistente entender melhor a condição que o paciente se encontra, 
permitindo a identificação dos recursos e intervenções mais específicos, de acordo com a 
necessidade individual. Também é possível identificar possíveis riscos envolvidos com o 
nível da gravidade que o indivíduo apresenta e promover atitudes de prevenção. Uma outra 
vantagem da mensuração da gravidade clínica, é que se facilita o desenvolvimento de 
pesquisas no âmbito clínico, pois fornece informações estruturadas, permitindo a organização 
de bancos de dados e comparação de resultados entre diferentes centros de pesquisa (MOSS et 
al., 2009; MONTEGOMERY et al., 2011). 
 A gravidade clínica de uma doença pode interferir e/ou refletir de forma significativa 
na qualidade de vida dos indivíduos, pois muitos fatores externos também influenciam na 
forma de acometimento das doenças, como a exposição ao meio ambiente que cerca o 
indivíduo, disponibilidade financeira para adesão de tratamentos, cuidados higiênicos, entre 
outros (LANE et al., 2011). Instrumentos que avaliam a gravidade clínica aferem os níveis 
das manifestações e dos sinais clínicos mais evidentes das enfermidades, como pode-se 
conferir tanto no trabalho de Moss et al (2009) que desenvolveram um instrumento de 
avaliação da gravidade clínica para indivíduos com EB, quanto no de Barlow et al (1996) que 
elaboraram uma escala de gravidade clínica para crianças com doenças crônicas. Porém, a 
gravidade clínica também pode ser aferida e estimada por meio de testes e diferentes tipos de 
exames (BARLOW et al., 1996; MOSS et al., 2009).  
Devido à complexidade e à delicada singularidade da EB, verificou-se a necessidade de se 
dispor de instrumentos que fossem capazes de avaliar, de maneira prática, cada caso, pois 
sabe-se que a sua manifestação não é igual em todos os casos, ainda que se trate do mesmo 
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tipo e subtipo de EB. Além disso, a condição de cada paciente depende de muitos fatores que 
o cercam, até mesmo do fator financeiro (BRANCO et al., 2010; HAS, 2014;). 
 
 
3.6.  AVALIAÇAO DA GRAVIDADE CLÍNICA NA EB 
 
 Moss e colaboradores (2009), propuseram um instrumento de avaliação da gravidade 
clínica da EB intitulado The Birmingham Epidermolisys Bullosa Severity Score (BEBS),  que 
numa tradução livre para o português, seria “Escore de gravidade da Epidermólise Bolhosa de 
Birmingham”. Esse instrumento pode ser aplicado em pessoas com qualquer tipo de EB, em 
qualquer faixa etária, sendo de fácil aplicação e não depender de equipamentos específicos ou 
exames de sangue para sua execução.    
 O instrumento avalia as manifestações clínicas mais relevantes da doença, divididas 
por áreas. A primeira delas avalia as unhas, considerando a quantidade de unhas perdidas e de 
unhas distróficas. Esse item é observado pelo fato de poder indicar a progressão da doença, 
pois a distrofia das unhas comumente precede sua perda. A área de envolvimento da pele é o 
segundo item avaliado no questionário, sendo mensurado pela porcentagem de área do corpo 
afetada pela doença no momento (por presença de bolhas ou lesões). Isso é feito por meio do 
preenchimento em um desenho do corpo humano presente no formulário das áreas que estão 
afetadas e do somatório da porcentagem de cada uma delas.  
 Ainda foram considerados outros onze itens na elaboração do formulário, são eles: o 
comprometimento, isoladamente, da boca, olhos, laringe e esôfago, que recebem pontuação 
de no máximo 5, com legenda para cada pontuação de acordo com o grau de manifestação da 
doença nesses órgãos; a presença de cicatrizes nas mãos, que também possui pontuação 
máxima de 5 com legenda descritiva de grau de manifestação; câncer de pele, que avalia a 
quantidade de cânceres que o indivíduo possui, considerando, inclusive, a possibilidade de 
metástase; feridas crônicas presentes por mais de 6 meses, aferindo tanto a presença quanto o 
tamanho dessas feridas, tendo sua pontuação feita pela porcentagem de tamanho de área 
acometida; alopecia, avaliada pela porcentagem de área do couro cabeludo afetada; e por 
último, o comprometimento nutricional, que pontua de 0 a 5 o estado nutricional do 
indivíduo, onde 5 seria o estado mais grave, a caquexia. 
Não há uma classificação determinada pelos autores sobre a pontuação final do 
formulário, sendo que quanto maior a pontuação, maior a gravidade da doença. 






 4.1 GERAL 
 
Avaliar a gravidade clínica e o estado nutricional pessoas com Epidermólise Bolhosa 





4.3.1 Aferir a gravidade clínica e o índice de massa corporal; 
 
4.3.2 Elaborar um critério para a pontuação do item “comprometimento 






5.1. DELINEAMENTO E POPULAÇÃO DO ESTUDO  
 
O estudo foi desenvolvido no âmbito acadêmico da Universidade de Brasília no ano de 
2018 e 2019. É um estudo observacional, transversal e descritivo. Inclui pessoas com EB de 
ambos os sexos e qualquer idade acompanhadas no ambulatório de nutrição clínica do HUB.   
 
5.2 QUESTÕES ÉTICAS 
 
O trabalho foi submetido ao Comitê de Ética em Pesquisa (CEP) da Faculdade de 
Ciências da Saúde (FS) e aprovado (ANEXO A). Todos os participantes, maiores de 18 anos 
assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (ANEXO B). Aqueles 





5.3. ETAPAS DO ESTUDO 
 
O desenvolvimento deste estudo foi dividido nas seguintes etapas: 
 
5.3.1. Tradução do instrumento de avalição da gravidade clínica 
  Nesta etapa, realizou-se a tradução, do inglês para o português, do instrumento de 
avaliação da gravidade clínica. Foi feita uma tradução livre tanto da versão para adultos 
(ANEXO D) quanto da versão para crianças (ANEXO E). 
  
 5.3.2. Treinamento de aplicação do instrumento  
 Esse momento consistiu em um treinamento do avaliador sobre a forma correta de 
aplicação do formulário BEBS.  
 
5.3.3. Aplicação do instrumento de avaliação da gravidade clínica 
Realizou-se a aplicação do instrumento durante o atendimento ambulatorial de 
nutrição. A aplicação do instrumento aconteceu em duas etapas, com o intuito de observar 
momentos distintos da vida dos participantes e verificar possíveis variações temporais entre a 
gravidade e o estado nutricional. A primeira etapa de coleta (T0) aconteceu entre os meses de 
outubro de 2018 a fevereiro de 2019 e, a segunda, (T1) entre os meses de maio a outubro de 
2019. Dados sobre o subtipo de EB e a proteína envolvida também foram obtidos ao longo do 
período de T1, a partir de informações coletadas no prontuário eletrônico. 
 
5.3.4 Antropometria  
 
Nos momentos de aplicação do instrumento de avaliação da gravidade clínica, , foram 
coletados dados de peso e estatura dos participantes.. Obtidas junto ao prontuário eletrônico 
dos pacientes, as medidas foram aferidas e registradas pela equipe técnica de enfermagem 
antes de cada momento de aplicação do BEBS.   
 
5.3.5. Proposta de critério para a pontuação do item “comprometimento 




A partir da estimativa do IMC, foi elaborada uma proposta para discriminar, 
objetivamente, a pontuação do item “comprometimento nutricional” do BEBS, conforme a 
faixa etária.  
Para indivíduos adultos, a faixa de IMC para eutrofia (18,5 – 24,9 kg/m²) não agregou 
pontuação ao item;  magreza leve (17 – 18,4 kg/m²) determinou pontuação 1; magreza 
moderada (16 – 16,9 kg/m²), pontuação 2; magreza grave (-< 15 ), pontuação de 3, e para a 
situação de caquexia, somou-se 2 pontos a mais, totalizando 5 pontos.   
No caso de crianças e adolescentes, a proposta foi a pontuação a partir das curvas de 
IMC por idade da OMS (2007). Para eutrofia considerou-se ≥ Escore-z 0 e ≤ Escore-z +1, 
onde não agregou pontuação no item; para magreza foi considerado ≥ Escore-z -2 e < Escore-
z 0, agregou pontuação 1; para magreza moderada, admitiu-se < Escore-z -2 e < Escore-z -3, 
que determina pontuação 2,  magreza acentuada (≥ Escore-z -3) pontuação 3,  e para situação 
de caquexia somou-se mais dois pontos, totalizando 5 pontos.  
 
5.3.6. Elaboração do banco de dados 
 
 Esta etapa consistiu na inserção dos dados em uma planilha no software Microsoft 
Excel®,.  As variáveis foram: dados de identificação, codificada por número; idade; sexo; 
peso; estatura; tipo da EB; subtipo da EB; proteína envolvida e as pontuações para cada item 






O estudo abrangeu uma amostra de 10 indivíduos, cujos dados foram coletados entre 
outubro de 2018 e outubro de 2019. O perfil demográfico da amostra encontra-se na Tabela 1, 
bem como as classificações de tipo, subtipo e proteína envolvida na EB. Destaca-se que, 
ainda, não estão disponíveis a classificação de subtipo de EB e de proteína envolvida de 





Tabela 1. Dados demográficos de sexo e idade e classificações de EB em tipo, subtipo e proteína envolvida da amostra. 
Identificação Sexo Idade (anos) Tipo de EB Subtipo Proteína 
1 F 18 EBDR GG COL7A1 
2 M 26 EBDR sc sc 
3 F 35 EBDR  GG COL7A1 
4 F 3 EBDR  GG COL7A1 
5 F 6 EBDR          GI COL7A1 
6           F 14 EBDR  GG COL7A1 
7 F 9 EBDR GG COL7A1 
8 F 1 EBS sc sc 
9 F 1 EBDR sc sc 
10 F 1 EBDR sc sc 
EBDR - Epidermólise Bolhosa Distrófica Recessiva; EBS - Epidermólise Bolhosa Simples; GG - Grave Generalizada; GI - Grave 
Intermediária; COL7A1 - Colágeno tipo VII Alfa 1; sc – sem classificação 
  
As avaliações individuais de gravidade clínica, conforme o BEBS, foram compiladas 
na tabela 2. Entre os dez indivíduos avaliados, tanto em t0 quanto em t1, sete apresentaram 
baixo IMC, e apenas três participantes eutrofia. Houve variação de pontuação entre os dois 
momentos para todos os indivíduos, nenhuma pontuação foi a mesma para um só indivíduo. A 
maior distância de pontos observada entre as coletas foi a do participante nº3, que apresentou 
diferença de 14 pontos, porém essa informação não possui relação com a classificação pelo 
IMC, que se apresentou igual em ambos os momentos. Logo, houve participantes, com a 
mesma classificação de IMC em T0 e T1, porém com pontuações diferentes no BEBS. 
Observou-se ainda entre os resultados que, a maior pontuação foi encontrada em T1 com o 
indivíduo nº3, de 54,5 pontos, aproximadamente metade da pontuação máxima do 
instrumento. Já a menor pontuação encontrada foi observada em T0, com o indivíduo nº8, 
igual a 1.  
 O indivíduo com maior pontuação, obteve a classificação do IMC de baixo 
peso, a mais comum entre os resultados. Em contrapartida, ao analisar os resultados do 
segundo participante mais grave, neste mesmo momento, observa-se que sua classificação 
segundo o IMC foi eutrofia. Então, mesmo os participantes com duas das maiores pontuações 
apresentaram estados nutricionais distintos. Contudo, percebeu-se em três casos uma variação 
da pontuação relacionada à mudança do IMC. O indivíduo nº6 em T0 encontrava-se em baixo 
peso e possuía pontuação 22, porém em T1, observou-se que este indivíduo evoluiu sua 
classificação para eutrofia e apresentou diminuição em sua pontuação de gravidade, desta vez 
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igual a 16. A relação contrária foi observada nos participantes nº 4 e 5, que pioraram o seu 
estado nutricional, segundo o IMC, na segunda avaliação, e tiveram suas pontuações no 
BEBS aumentadas.  
  









1 Magreza moderada 26,5 Magreza moderada 25 
2 Eutrofia 43,475 Eutrofia 46,5 
3 Magreza leve 40,5 Magreza grave 54,5 
4 Eutrofia 8,25 Magreza moderada 12,25 
5 Magreza moderada 13 Magreza acentuada 20,25 
6 Magreza moderada 22 Eutrofia 16 
7 Magreza acentuada  24,5 Magreza acentuada 28,5 
8 Magreza moderada 1 Magreza moderada 3,375 
9 Magreza moderada  13,875 Magreza moderada 13 
10 Eutrofia 15,5 Eutrofia 12,5 
 
Observa-se que o indivíduo nº 2 da amostra, do sexo masculino, possui 27 anos e 
segundo a avaliação antropométrica apresenta IMC dentro da faixa de eutrofia, apesar dos 
dados de peso e estatura serem muito abaixo do peso e altura esperados para um adulto nessa 
faixa etária e sugerem uma desnutrição crônica que afetou o seu crescimento. Sendo que, 
atualmente, ele apresenta peso proporcional à altura.    
 
 
7. DISCUSSÃO    
 
  
Os resultados obtidos sugerem, um possível padrão da gravidade clínica relacionada 
ao tipo de EB, uma vez que tanto em T0 quando em T1, observou-se que o indivíduo com 
menor pontuação possui EB na forma simples. Este resultado já era esperado, pois esse tipo 
possui as manifestações mais amenas da doença (HAS, 2014). Entretanto, todos os demais 
participantes possuem EBDR, e entre estes, não houve um padrão constante de gravidade. 
Obteve-se, nesses casos, uma variação de 13 a 43,375 pontos entre a menor e a maior 
pontuação em T0, e de 12,5 a 54,5 pontos em T1. O mesmo se percebe entre os dois subtipos 
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de EB encontrados na amostra, “Grave Intermediária” e “Grave Generalizada”, onde também 
não houve uma referência única de gravidade clínica. Dos seis participantes que possuem 
classificação por subtipo apenas um é diferente e apresenta o subtipo Grave Intermediário, e 
este não obteve pontuação diferenciada nos resultados.  
Verifica-se ainda pelos resultados, que indivíduos com IMC semelhantes apresentam 
resultados de gravidade da doença diferenciados, sugerindo que, isoladamente, esse índice 
antropométrico, não permite inferências sobre a gravidade clínica. Sugere-se que é possível a 
existência de uma relação diretamente proporcional entre aumento da pontuação com o 
agravo do comprometimento nutricional segundo as classificações de IMC.  
 O instrumento de avaliação da gravidade em pessoas com EB foi desenvolvido para 
ser de fácil aplicabilidade e sem a necessidade de recursos externos, o que se constatou nesse 
trabalho, pois em alguns casos foi possível realizar sua aplicação em momentos oportunos, 
como em uma sessão de fisioterapia ou como em uma sala de espera. O instrumento 
mensurou a gravidade de indivíduos com EB, através de pontos baseados na avaliação de 
vários fatores típicos da doença, porém não forneceu instruções sobre como interpretar a 
pontuação final (MOSS, et al., 2009). Nesse sentido, a proposta referente à uma avaliação 
nutricional pode estabelecer um nível de atenção ao paciente de acordo com cada margem de 
pontuação, bem como outras áreas da saúde que utilizarem o BEBS.  
Com o método de avaliação proposto, foi possível entender a situação do paciente em 
sua individualidade, porém existem muitos outros fatores que podem ser analisados para 
determinação da gravidade clínica. Rodari e colaboradores (2016), desenvolveram um estudo 
de avaliação da relação da vitamina D e da gravidade clínica com a densidade mineral óssea 
em pacientes de EB. Esse estudo utilizou o mesmo instrumento para aferição da gravidade, 
porém incluiu outras análises, como uma avaliação de mobilidade dos participantes, para 
complementar a informação. Wahab e Omar (2016) também utilizaram o BEBS para 
correlacionar a resposta imune com marcadores de gravidade clínica, se valeram também de 
outros instrumentos como o EBDASI e o ISCOREB que são desenvolvidos com diferentes 
objetivos quanto a EB, para inteirar as informações em sua pesquisa. Percebe-se então, que o 
BEBS é uma ferramenta que pode ser utilizada isoladamente, como para um monitoramento 
periódico, ou em conjunto com outras análises, de acordo com a necessidade do serviço ou 
informação necessária ao profissional. Entende-se também que quanto mais informações que 
agreguem conhecimento a respeito do caso, melhor será a mensuração da gravidade, 
justificando o uso de mais de um recurso para essa obtenção (WAHAB et al., 2016).  
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 Diante disso contatou-se limitações no instrumento e por vezes, a necessidade de 
associação com outros meios de análise. Em nosso estudo, verificamos a necessidade de um 
critério de pontuação dentro do próprio BEBS (MOSS et al., 2009), a fim de estabelecer uma 
relação objetiva com o comprometimento nutricional, através do IMC, visto que o 
preenchimento desse item era pontuado de forma subjetiva. Essa proposta se correlaciona com 
a importância da manutenção do estado nutricional dos indivíduos com EB, uma vez que a 
intervenção nutricional pode melhorar sua qualidade de vida e evitar ou retardar agravos 
relacionados à doença (BRANCO, 2010; ANGELO et al., 2012). Além disso, utilizando-se o 
critério proposto agrega-se embasamento técnico científico ao preenchimento do item e torna 
a aplicação do instrumento mais objetiva e padronizável.  
 Um dos pontos fortes desse trabalho é que, pela primeira vez, esse instrumento foi 
utilizado num grupo consolidado de assistência a pessoas com EB, permitindo comparações 
temporais e intervenções baseadas em resultados mais objetivos da gravidade da doença nesse 
público. Destaca-se ainda que o presente estudo evidencia a importância da atuação do 
nutricionista do tratamento de EB. Como limitações, destaca-se a escassez de material 
bibliográfico para fundamentar uma discussão mais robusta dos resultados. Além disso, o 
instrumento utilizado não inclui uma análise de intercorrências externas aos itens avaliados, 
restringindo o conhecimento de informações relevantes sobre a gravidade. Por fim, uma outra 
dificuldade que o grupo encontrou durante o desenvolvimento do estudo, foi em relação a 
pontuação final do formulário, que não possui uma categorização, nem informações sobre 
como interpretar o resultado. 
   




             Foi possível caracterizar a amostra segundo as avaliações da gravidade clínica, se 
valendo da pontuação do instrumento BEBS, e do estado nutricional, por meio do Índice de 
Massa Corporal. Pôde-se também, elaborar um critério para a pontuação do item 
“comprometimento nutricional”, proposto na ferramenta de avaliação da gravidade clínica, 
que foi condizente com os parâmetros originais do formulário. A continuidade de aplicação 
desse protocolo proposto permitirá identificar se é uma estratégia adequada a essa população, 
de forma a estabelecer uma intervenção nutricional mais individualizada. 
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11. APÊNDICES  
 
APÊNDICE 1 – Tabelas de critério de pontuação do item “comprometimento nutricional”. 
 
 
Tabela 1 Critério de pontuação para crianças 
Margem de IMC Pontuação Classificação 
≥ Escore-z 0 e ≤ Escore-z +1 0 Eutrofia 
≥ Escore-z -2 e < Escore-z 0 1 Magreza leve 
< Escore-z -2 e > Escore-z -3 2 Magreza moderada 
< Escore-z -3 3 Magreza acentuada 
– (+2 pontos) → 5 Caquexia 
 
 
Tabela 2 Critério de pontuação para adultos 
Margem de IMC Pontuação Classificação 
18,5 – 24,9 kg/m² 0 Eutrofia 
17 – 18,4 kg/m² 1 Magreza leve 
16 – 16,9 kg/m² 2 Magreza moderada 
< 15 kg/m² 3 Magreza grave 
– (+2 pontos) → 5 Caquexia 
 
 
